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大脳基底核石灰化が , 種 々 の 疾患 で の 頭部単純 Ⅹ
-
P に 稀な ら ず認 め られ る こ と は知ら れ て い る が , ダウ
ン症候群で の そ れ の 記載 は Hand bo ok
= や 成 書2)な ど
にもみ られ ない . しかし, ダウ ン 症候群の 剖検脳 で は ,
他の 精神薄弱に 比 べ て 基 底核石灰沈着 の 頻度 は高率で
あ っ て . 7 %に み られ た と Mala m ud
3) は の べ て い る .
その 胤 ダウ ン 症候群の 剖検脳 に お い て 同様 な石灰沈
着はす で に 報告 され て い るが ㈹ , 脳 内石灰化が軽微で
あると 組織学的 に 検出 しえ て も , 頭部単純 X
- P 上に
認め難い こ と は大 い に あ りう ると こ ろ で ある
6】
. こ の 点
で , 最 近 C Tス キ ャ ン が 小 さ な 石 灰 化 像 を よ り
visible に して い る こ と ば 注目 に 価す
7剰
.
抑う つ 状態を 示し た ダ ウ ン 症候群 の 1 症例に お い
て , 頭部単純 Ⅹ - P 上 に 石灰化像 を認 め な か っ たが .
C Tス キ ャ ン 上 に て 両側対称性の 基底核石灰像 が え ら
れた こ と をJakab
9) と Me rika nga s ら
1 0}が そ れ ぞ れ 報
告して い る . 彼 ら の 症例 は同 一 症例と 思わ れ る の で あ
るが , ダ ウ ン 症候群 に お け る基底核石灰化を生前に 診
断し え た第1例 で あ る と の こ と で あ る . わ れわ れ は ダ
ウ ン 症 候群の 1 例で , そ の 頭部単純 Ⅹ- P な ら びに
C Tス キ ャ ン に 両側対称性の 基底核石灰化像 を確 認 し
たの で t そ れを 報告 し , Jakab らの 症例 と 若干の 対比
をお こ な う .
. 症 例
患者 : 31 才 . 女性
家族歴 : 家系に ダ ウ ン 症候群 や そ の 他の 神経疾患 は
なく , 特記す べ き こ と な し .
既往歴 : 生来 , 湿疹に 頻回に 篠患
■
し た が , 中毒 ,脳炎 ,
寝れ ん の 既往 は な い . 性格 は内向的で 素直で あ る .
現病歴 : 父親30才 , 母 親25才の と きに 同胞 3人中
の 第2子 と し て 出生 . 在胎申特 に問題な く , 満期安産 .
6 才頃ま で 一 身体発 育 は正常で あ っ たが . 運動 , 精神発
達 は不良で あ り , 就学前 に ダ ウ ン 症候群 と診断さ れ ,
小 ｡ 中学校 は不就学で 自宅 に て 養育さ れ た . 昭 和 42
年 , 20才時よ り 精薄施設 に 入所 し たが , この 時の 知能
指数 は W AIS で 30で あ っ た . 施設内で は テ レ ビ 部 品
組立て の 仕事 を して い た . 昭和 52年頃 より . 時 々 , 気
分変調 が み ら れ , 怒 り っ ぽ く な っ た の で t 施設 内で 昭
和 53年 7月 よ り , halope ridolO.75mg, dia z epa m 2
mg (1 日量) の 投与 を う けて い た と こ ろ . 軽い 痙 れ ん
性斜乳 眼球上転発作 な ど の 錐体外路症状が出現 した .
bipe ridenl mgの 併用 に よ っ て も錐体外路症状が消失
し な い た め , 昭和 53年8 月14 日, 富山市民病院神経
科 を受診 し た .
J現 在 : 身長 139cm, 体重54 kg , 頑固 47.5cmで あ る ･
顔は 丸く て /トさ く . 蒙古人様瞼裂 や歯列不正 が あ り ,
指 は短 く て 太 く , 第 5指 は短小で あ る . 血圧11 0/70,
脈拍 60/分, 整 . 腹部 で は肝 , 脾を触知せず , 白内障
は認 め られ な い .
神経学的所見 : 脳神経系に 異常 なく , 深部反射 は軽
度滅弱を示す が . 病的反射は な い . 筋硬直は認 め な い
が
, 両手 に 軽 い 振 戟 を 認 め る . 運 動 失調 は な く ,
teta ny は認 め な い .
検査所 昆 :尿 , 血液 一 般 , 内分泌学的検査な ど の 結果
を 表に 示 す . 検 尿, 末梢血検査 , 肝機能検査な どは正
常で , 血中 Ca , 無機P, P T H( 副甲状腺ホ ル モ ン) は正
常範囲内で あ り , T｡ で は ごく軽度の 低下が み られ る ･
知 能指数 は W AISに よ る と 30で ある . 胸部 Ⅹ
- P で
心 拡大 な く 一 心 電図 は正 常で あ る .
A Ca se of Bas al Ganglia Calcific atio nin Do w n
,
s Syndr o m e･ Tokatoshi Mats ubara &
Mas a omi Endo
,
Depa rtm e nt of Ne uropsychiatry, Fac ulty of Medicin e･ Toyam a M edic al
and P har m ac e utical Univ ersity. Makoto Ku sa n o, Depa rtm e nt of Ne ur opsychiatry･ To
-
ya m aCity Hospital.
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頭部単純 Ⅹ 一 P の 正 面像 で 不鮮明な 左 右 対称性小
陰影 を , 側面像 で ト ル コ 鞍 の 上 方2c mの 部位 に 直径2
c mの 鮮 明な円形陰影を認め , ま た 縫合の 離間を 認 め る
( 図1). C Tス キ ャ ン で は , 基底 核部位に 両側対称性
石灰化像が み ら れ るが , 大脳皮質や小脳歯状核 に は石
灰化像を 認 め な い ( 図2). 脳 ス キ ャ ン は正 常で あ る .
脳血管撮影は施行 し なか っ た . 脳 波 は , 後 頑 優位 の
8 c/S の a a ctivityを基礎波 と し , それ に O a ctivity
が 混在 し , .全般 的な徐波傾向 を有す るが , 特 に て ん か
ん 性発作波を認 め ず , 軽度異常の 脳波 と判定さ れ た .
臨床経過 :錐体外路症状 は halope ridol 中止 に よ
りま もな く 消失 した . ま た . 1年後 の 54年8 月に 頭部
単純 Ⅹ - P を再撮影 し たが . 石灰化像 の 大 き さ に 変化
な く ∴怒り っ ぽ さ な ど の 精神症状 は な く , 錐体外路症
状 も認 め なか っ た .
考 察
頭部単純 Ⅹ - P 上に 基底核石灰化像を 正 常所 見 と
して 観察す る こ と は珍 しく , 観察さ れ る と し て も通 常
は高齢者 の み で あ ると さ れ て い る1 1t 一 方 ,病 的基底核
石灰化像 を示す原疾患と し て は ,Ca 代謝異常 を釆た す
疾患 . Stu rge- W ebe r病 , ト キ ソ プ ラ ズ マ 症 , 結節性
硬化症, 中毒 , 照 射療法の 結果な どの 他に , そ の 石灰
化の 成因が不明 な Fahr 病 (特発性非動脈硬化性石灰
化症)が あ げ られ て い る
Ⅰ2ト 1 4)
. そ の 中で も Ca 代謝異常
に よる も の が多 く , Be n ettら1 2)の 88 例の 文献例 の 集
計に よる と , そ の う ち 58例 ( 6 %) は , 特発性副甲
状腺機能低下症 , 偽性副甲状腺機能低下症 , 術後性副
甲状腺機能低下症 な ど Ca 代謝異常 に よ る もの で あ っ
た . 本症例で は Ca,P, P T H(副甲状腺 ホ ル モ ン) 値は
正 常範囲内に あ る の で , 特発 性副甲状腺機能低下症 は
表 1 検 査 所 見
考 え難 い . ま た , 偽性副甲状腺機能低下症 は , 特発性
副甲状腺機能低下症 に み られ る検査結果 の 他 に , 知能
低下 , 低身長, 短指症 な どの 特徴 が み ら れ る も の で あ
る が
15}
, 本症例 の 知能低下 , 低身長な ど は ダ ウ ン 症候群
に 属 す る も の で あ り , 偽性 副甲状腺機能低下症 も考え
難 い . 本症例 に は手術の 既 往が な く . 術 後性副甲状腺
機能低~F 症も否定さ れ る .
次 に . Stu rge- Webe r病 , ト キ ソ プ ラ ズ マ 症, 結節
性硬化症 , 中毒 仁 照 射療法の 結果な どに よる 石灰化に
つ い て は
,
い ず れ も既往歴 , 現 症 , C Tス キ ャ ン 所見か
ら そ の 可能性 は少 い と 考え られ る .
Fahr 病 , あ る い は特発性非動舵硬化性大脳基底核石
灰化症 と は , 痙 れ ん , 振戦 t 筋硬直な どの 症状が あり ,
剖検 で 白質 , 基底核な ど に 非動脈硬化性の 石灰化が み
ら れ た 症例を Fahr1 61が 報告 して か ら , 類似の 症例 が
そ の よ う な 名 で 呼ば れ て い る もの で あ る . しか し , そ
の 疾 患概念 はか な らず し も明確で な く , その 石灰化の
原因に つ い て も諸説 が あ り1 3)1
4)1 7)
, ま た L 6w e nthal
ら= 別の よう に Fahr 病 その も の を 否 定 す る も の も い
る . 本邦 に お い て Fahr 病 あ る い は特発 性大脳基底核
石灰化症 と して , 慮近報告さ れ た 8例1 4I1 9 卜 2 5Iで は, 頭
部単純 Ⅹ - P で 基底核 の 石灰化を 認 め , か つ Ca 代謝
異常が なく 石灰化 の 成因が不明で , 臨床症状 と して 痙
れ ん 19)24)25)
, 錐 体外路症状お よ び運 動障害14)20ト23) ,
痴呆2 0柁 = 2 4)2 5〉, 精神薄弱
1 4)1別 な どが 随伴 し て い る .
こ こ で Fahr 病 を . 頭部単純 Ⅹ - P で 基底核 の 石灰化
を 認 め , Ca 代謝異 常が な く石灰化 の 成因が不明で , 臨
床的 に 痙れ ん , 錐体外路症状 , 痴呆 な ど が加 わ る病態
と し て 把握 す る症 候論的立場 に 立 っ と き , 本 症 例を
Fahr 病の 範時 に 入 れ る の は困難 と な ろ う .
さ て ダ ウ ン 症候群 の 頭部単純 Ⅹ-P に お け る 基底
血 液 Hb 13,8g, R BC 417× 104 , Ht 4 1%, W B C 560 0
(Ba nd 9%, Seg 31%, Eosin oO%, Ba s oO%, M o n o7%)
Platelet 20×104
生 化 学 Ca 4.5 mEq/L(4,5 - 5.5), P 3.Om g/dl(2.6 - 4.6)
Na 14 5m Eq/ L, K 3.7mEq/L, Cl lO4 mEq/L
B U N 12m g/dL Cre atinln O.8mg/dL C hol 134mg/dl
Triglyce ride 156m g/dl; G O T16, G P T 9, LDH 1 89,
Al-P 6.9 K A U
内 分 泌 1 5.3〃 g/dJ(6 ～ 15), トリ オ ソ ル フ 34.4% (25～ 38)
PTH O.2ng/ml (0.2 ～ 0.5)
尿 異常所見な し
染 色 体 47× × (21 トリ ソ ミ ー )
Do wn 症候群と基底核石灰化
核石灰イヒ像は ･ Ha nd bo ok
l) や成書2)に も そ の 記載 は な
い . ま た , CT ス キ ャ ン 像か ら ダ ウ ン 症 候群 の 大脳基底
核石灰化を 生 前に 診断 しえ た 第1例 で あ る と Jakab
別
と Merika nga s ら
1 (‖が の べ る 例で も , 頭 部単純 ⅩLP
上 に そ の 石灰化像 はみ られ なか っ た し , わ れ わ れ が調
べ た範囲 で も , ダウ ン 症候群の 頭部単純 Ⅹ
- P で の 基
底核石灰化像 に つ い て の 報告 は なか っ た . しか し , す
で に の べ た ごと く , Mala m ud
3) は ダ ウ ン 症候群の 剖検
脳の 7 % の 脳で 基底核石灰化 を認 めて お り , ダ ウ ン 症
候群で の 基 底核石灰化 は , 剖検上 決 し て 稀有 な もの と
はい えな い .
こ こ で ダ ウ ン 症候群に お け る石灰沈着 の 成因 に つ い
て
, 諸家の 説く と こ ろ を 短 く触 れ る . 先 ず, 30才 の ダ
ウ ン 症 候群の 症例 に お い て , 室伏ら4厄 蒼球 の 外節 に お
ける血管周囲性や実質内で の 多量の 偽石灰沈着を認 め
て い る が , こ の 所見 を , ダ ウ ン症 候群 の 脳 に しば し ば
み られ る早期老化徴候( 老人斑I A Izheim e r原線維変
化, 神経細胞 の 色素変性 な ど) と 関連 づ け , 早期老 化
を反映す る も の と考 え て い る .
図 1 単純 Ⅹ-P (側 面像)
トル コ 鞍の 上 方 に 鮮明 な円形陰影が み ら れ る(矢印)
図2 C T ス キ ャ ン
両側対称性基底核石灰 像
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その 他 .Jakab別 は ダ ウ ン 症候群 で の 脳幹部石灰化 に
病因的 に 関与 し う る病態と し て . 血管異常と代謝異常
を あ げて い る . ダ ウ ン 症候群で の 血管 ･ 循環 系の 異常
は よ く知 られ て おり = 引, ま た , 血 管障害 , 循環障害が
基底核 の 石灰化 に 本質的 な役割を な しう ると もい わ れ
て い る1 4)1 7). Mu r ofu shi
5) は心 室申隔欠損を合併 す る
2 才半 の ダウ ン 症候群 の 基底核 に 偽石灰沈着を認め ,
そ の 心 奇形 に よ る循環 不全が chronic an o xia を も た
らし , そ し て 脳に 偽 石灰沈着が お こ っ た と推論 して い
る . こ の よ う に 循環不全 が病因的 に 注目 され るの は当
然で あ り , 先天性心 疾患 の な い 症例で の 基底核石灰化
を , 確 証 で き な か っ た 出 産 時 の a n o xic
e n c ephalopathy を 示唆す る徴候 とみ よ う と す る も の
も い る別 .
一 方 , 種 々 の 代謝異常 が ダ ウ ン 症候群 に み ら れ る と
の 報告 は次第 に その 数を ふ や し て い るが , そ の 中で も
m u c opolys a c cha ride 代謝異常が脳内石灰化 と の 関
連で 最近注目 を ひ い て い る . す な わ ち , ダ ウ ン 症 候群
で こ の 代謝異常 が報告 され て い る
2 6}
一 方 , A da chi ら2 7〉
は Fahr 病 な ど で の 脳 内石灰化 の 発現械序 と し て
m u c opolys a c chride の 血管壁沈着が関与 して い る と
の べ て い る か らで あ る . しか し
,
ダ ウ ン 症候群 で こ の 両
者(m u c opolys a c cha ride 代謝異常と脳内石灰化) が
同 一 症例 に 出現 し た と い う報告 は未だ な く , こ の 代謝
異常と前述 の 血管 ･ 循環異常 の 同時併存に つ い て の 今
後の 研究が 必 要で あ ろ う と い われ て い る
馴
.
本症例で は t 精神的に 早期 の 老人性な い し痴呆性 の
変化を示 して お らず , ま た 身体的 な早期老化傾向と し
て の 白内障の 出現 もみ と め ら れず ‖ , 石灰化の 原因と し
て 早期老化を とり あ げ難い . ま た . 現症 , 胸部 Ⅹ - P,
心 電図 な ど か ら 先 天 性 心 疾 患 の 合併 が 否定 さ れ ,
a n o xia に よ る結果と もみ な し え な い . 代謝異常 に 関 し
て は検索 を し て い な い の で , そ の 可能性 に つ い て は 今
後 の 問題 で あ ろ う .
次 に , 本症例 が , 副作用を も た ら す程度の 量 で は な
い と 一 般 に い わ れ て い る
2別 halopenido1 0.75mg(1 日
量)の 投与 に よ り錐休外路系副作用を現 わ した こ と は ,
Jakab
9,の 症 例 と頬似 し て 興 味深く ,Jakab がの べ て い
る よ う に 基底核石灰化を薬物 , こ と に n e u r oleptic a
に 対す る v uln e rability の 一 因 とし て 考 えう るか も し
れ な い .
ま た
, 本症 例が , 時々 , 不機嫌 に な っ た こ と も , 基
底核石灰化と精神症状 の 関連9I1 8竹ゝ ら興味 あ る こ と で
あ る .
先に もふ れた ごとく C Tス キ ャ ン の 導入 に よ り基底核
石灰化が確認 さ れ た 報告7j8) や , さ ら に 頭 部単純 Ⅹ
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- P で 認 め られ なか っ た基底核石灰化が CT 像 に て 顕
在化さ れ た ダウ ン 症候群の 1例
9)1 0}が存在 す る こ と か~
ら , 今後 C Tス キ ャ ン に よ り t ダウ ン 症候群で の 脳 内石
灰化の 本来の 出現頻度が明 ら か に さ れ る で あ ろ う ･
結 論
頭部単純 Ⅹ - P 上で 石灰化像 を認 め , C Tで 基底核
石灰化 と確認 し た 1例を 報告 し た . 症例は31才の ダ ウ
ン 症 候群 の 女性 で , カ ル シ ウ ム 代謝異常 は なく , 特 に
石 灰化の 原因 を見い だせ ず , ま た神経症状 を欠 く が ,
抗 精神病薬に 対する v uln e r ability が あ り ,
一 時斜頸
や 振戦を示 した .
1978年 ,Jakab らが C T上 で 同様の 基底核石灰化を
示 し た ダ ウ ン 症候群の 1 例を 報告 して お り , 今後 C T
ズ キ ャ ン な ど に よ り その 本来の 頻度が明 らか に さ れ る
だ ろう .
本論 文の 要 旨は第85 回北陸精神神経学会 ( 昭和 55 年1月
20日 , 金沢) に て 発表 した .
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A bsぬ Ct Ac ase of a 3 1■ye a r- 01dm o ngoloid w o m a n with b ilate r alsym m etrical ba s alganglia
Calcificatio n sdiagn o s ed by plain sku11 fnm s a nd C Ts c a n s w a s r epo rted.
T her e w as n o c omplicatio n of cardiac a n o m alie s, a nd physical e x a minatio n didn ot show
r em a rkable 丘ndings with the e x c eptio n of so m e5tigm ata cha racte ristic of Do w n
'
s syndr om e.
Neur ologic ally, She had n o s eiz u re a nd sym ptom s of a m o v e m e nt diso rde r e x c ept inc re a s ed
vuln er ability o neu roleptic a.
Since the le vel of c alciu m , Pho spho r us a nd pa ratho r m o n e w e r e with ino r m al limits, the
PreSent CaSe is n otc a u s ed bythe dis o rde rs ofc alciu m m etabolis m , a nd othe rdiso rde rs asso ciated
With in tra c ra nial calcifications c an be ex cluded throught he histo ry, Clinic ale xamin ations a nd C T
SCa n findings. A Iso, W e Ca nn Ot PrO Vide etiological ca uses oft he bas alga nglia calcific atio n in this
C a S e
,
SO the etiolog ylS u nkn o w n.
It is t ho ugh t that the pre sent c ase is simila rto a c a sewi t h the ba s alga nglia calcific atio n of
unkn ow n etiolog yr epo rted by Jakab et al. in 1 9 7 8. T he in cide nce of ba salga nglia c alcific atio n
r em arkable o nplain sku11 film s a nd C Ts c a ns in Down
'
s syndr o m eis u nkn o w ntoday.
Fu rthe rin v estigatio n o nC Ts c a n s mor e se n sitiv et ha n aplain skull f払m is required to de-
ter min etletru ein cide n c e a nd signific a n c eof this c o nditio n.
